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Les mutations du gène AIP peuvent survenir dans un cadre familial (FIPA pour Familial Isolated
Pituitary Adenomas) ou moins souvent dans les cas sporadiques.
Nous avons caractérisé cliniquement et étudié la réponse thérapeutique des adénomes
hypophysaires AIP positifs. Cette étude internationale réalisée dans 36 centres de référence
concerne 96 patients avec mutation AIP et adénome hypophysaire. 232 acromégales AIP négatifs
ont servi de contrôle. 63.6% des cas AIP positifs étaient des hommes. Les premiers symptômes
survenaient dans l’enfance ou l’adolescence dans 50% des cas. Au diagnostic, 93.3% des tumeurs
étaient des macro-adénomes fréquemment invasifs. Les adénomes à GH constituaient 78.1% de la
série. Il y avait aussi des prolactinomes (N=13), des adénomes non sécrétants (N=7) et un adénome
à TSH. Les adénomes à GH AIP positifs étaient plus grands, avaient une GH plus élevées et étaient
beaucoup moins faciles à contrôler sur le plan thérapeutique. Ils survenaient 2 décennies avant ceux
des contrôles. Le gigantisme était plus fréquent. Les prolactinomes mutés pour AIP survenaient
plus souvent chez des jeunes hommes et nécessitaient souvent chirurgie et radiothérapie.
En conclusion : Les adénomes hypophysaires AIP positifs ont des caractéristiques cliniques qui ont
un impact négatif sur l’efficacité du traitement. La prédisposition à donner naissance à des tumeurs
agressives chez des patients jeunes ou dans un climat familial suggère que des stratégies permettant
un diagnostic plus précoce des adénomes AIP mutés pourraient avoir des conséquences cliniques
intéressantes.

